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Les formes adolescentes 
et infantiles de la 
schizophrenic, dites 
precoces (avant 18 ans), 
sont encore mal connues 
et trap souvent considerees 
comme des formes adultes 
debutant plus tot. Cela 
n’est que partiellement 
exact; il existe, en effet, 
des formes cliniques 
differentes a I’adolescence 
qu’il faut connaTtre 
en raison de specificites 
influengant le bilan 
et la prise en charge. 


Ce qui est nouveau 


Les schizophrenies precoces sont une forme mieux reconnue 
de schizophrenie. 

Elies peuvent apparaitre avant 18 ans, et meme avant 13 ans. 

Leur traitement par antipsychotiques est necessaire, 
et ces produits ont I’AMM dans cette indication a cet age. 


L a prevalence des schizophrenies, toutes formes confon- 
dues, est legerement inferieure a 1 %, mais leur incidence 
est plus importante car ce sont des pathologies chro- 
niques. Si elles touchent majoritairement les adultes, on estime 
que 20 % des patients atteints de schizophrenie decompensent 
avant I’age de 19 ans. 1 La maladie est d’autant plus rare qu’elle 
est precoce. En effet, sur I’ensemble des cas de schizophrenie, 
1 % decompense avant I’age de 10 ans, 4 % avant 15 ans, et 
43 % de gargons et 28 % de filles avant 1 9 ans. 1 ' 3 Aujourd’hui, on 
parle de schizophrenie a debut precoce lorsque la pathologie 
debute avant I’age de 1 8 ans, et de schizophrenie a debut tres 
precoce lorsqu’elle debute avant I’age de 13 ans. 3 ' 6 Les travaux 
epidemiologiques sont nettement moins nombreux pour les 
schizophrenies a I’adolescence, et moins encore dans I’enfance. 
La definition de sous-groupes diagnostiques plus homogenes 
a permis d’obtenir des donnees plus fiables, mais peu nom- 
breuses, sur la prevalence de la schizophrenie precoce par 
rapport aux autres troubles du developpement, 7 et s’accorder 
sur une prevalence de 0,03 % dans la population generate, dont 
seulement un cinquieme correspondrait a une schizophrenie 
a debut tres precoce, c’est-a-dire avant I’age de 1 3 ans. Des tra- 
vaux dans ce domaine sont, cependant, hautement necessaires. 

Trois formes cliniques 

Formellement, les schizophrenies a debut precoce ont les 
merries criteres que les schizophrenies adultes. On distingue 
cependant plusieurs formes de schizophrenies a I’adolescence, 
que I’on peut schematiquement regrouper en trois formes: les 
formes apparaissant chez un sujet au fonctionnement premor- 
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F20 (295). Schizophrenie 

A. Symptomes caracteristiques : deux (ou plus) 

des manifestations suivantes sont presentes, chacune pendant 
une partie significative du temps pendant une periode de 1 mois: 

1. Idees delirantes 

2. Hallucinations 

3. Discours desorganise (c’est-a-dire coq-a-l’ane frequent 
ou incoherence) 

4. Comportement grossierement desorganise ou catatonique 

5. Symptomes negatifs, par exemple emoussement affectif, 
algie ou perte de volonte 

N. B. Un seul symptome du critere A est requis si les idees delirantes 
sont bizarres ou si les hallucinations consistent en une voix commentant 
en permanence le comportement ou les pensees du sujet, ou si, 
dans les hallucinations, plusieurs voix conversent entre elles. 

B. Dysfonctionnement social/des activites: pendant une partie 
significative du temps depuis la survenue de la perturbation, 

un ou plusieurs domaines majeurs du fonctionnement tels que 
le travail, les relations interpersonnelles ou les soins personnels 
sont nettement inferieurs au niveau atteint avant la survenue 
de la perturbation. 

C. Duree: des signes permanents de la perturbation persistent 
pendant au moins 6 mois. 

D. Exclusion d’un trouble schizo-affectif et d’un trouble 
de I’humeur. 

E. Exclusion d’une affection medicale generate 
due a une substance. 

F. Relation avec un trouble envahissant du developpement: 

en cas d’antecedent de trouble autistique ou d’un autre trouble 
envahissant du developpement, le diagnostic additionnel 
de schizophrenie n’est fait que si des idees delirantes 
ou des hallucinations prononcees sont egalement presentes 
pendant au moins 1 mois. 


FIGURE 


Criteres diagnostiques du DSM-IV-TR du groupe 
des schizophrenies. DSM-IV-TR: traduction de la version IV 
du Manuel diagnostique et statistique des troubles mentaux. 


bide, allant de peu a pas altere, les formes evolutives d’un trouble 
du spectre de I’autisme, les formes organiques ou a forte suspi- 
cion d’organicite. 

Forme apparaissant chez un sujet au fonctionnement 
premorbide allant de peu a pas altere 

C’est la forme qui peut etre la plus adultomorphe. Ses caracte- 
ristiques cliniques generates ne different pas fondamentalement 


de la description syndromique de la pathologie adulte pour la 
dixieme Classification Internationale des maladies (CIM 1 0) et 
celle de la version IV du Manuel diagnostique et statistique des 
troubles mentaux ( DSM-IV) [v. figure]. 

Les differences sont plus quantitatives que qualitatives. En 
effet, si la symptomatologie peut etre consideree comme iden- 
tique, de nombreuses etudes font etat de differences dans la part 
des symptomes negatifs plus importants que les symptomes 
positifs, cela d’autant plus que la symptomatologie est precoce. 
D’autres differences peuvent etre trouvees, en particulier pour les 
patients les plus jeunes. Les troubles sont souvent plus anciens 
que (’appreciation initiale qu’on peut en avoir. En effet, leur debut 
est en general insidieux et il existe souvent une certaine egodys- 
tonie (reconnaissance par le sujet du caractere anormal de ce 
qu’il ressent). En consequence, le patient peut etre enclin a parler 
de ses symptomes a des pairs ou des adultes, mais ceux-ci 
sont souvent destabilises ou inquiets face a des propos anxieux, 
incoherents, subdelirants et tres imaginatifs. Ces echanges 
peuvent amener une certaine mefiance chez le patient, et done 
une reticence a evoquer la symptomatologie avec le medecin, 
alors meme qu’il peut avoir une conscience assez nette de leur 
caractere pathologique (contrairement a I’adulte). Le deni des 
troubles, plus classique, se retrouve plus volontiers dans les 
formes les plus tardives. 

La dimension, quasi pathognomonique chez I’adulte, de trou- 
ble du contact et d’etrangete est peu presente dans les formes 
precoces. Cela est en partie en lien avec I’egodystonie et peut 
conduire a des difficultes ou erreurs diagnostiques en particulier 
avec la depression. L’etat depressif constitue d’ailleurs un diag- 
nostic differential qui est evoque devant I’aboulie (peu d’action ou 
de prise de decision), le retrait, I’amimie (la pauvrete des expres- 
sions faciales) ou I’absence de trouble du contact ; cependant, la 
tristesse est rarement presente. 

Par ailleurs, au-dela des symptomes presents chez le patient, il 
semble que plus le debut des troubles est precoce plus on note 
d’antecedents developpementaux, et I’installation insidieuse est 
plus frequente que les debuts brutaux. En effet, on sait deja 
qu’une forte proportion de schizophrenes adultes a des antece- 
dents premorbides psychopathologiques pendant I’enfance. De 
nombreux travaux recents ont egalement mis en evidence dans 
la schizophrenie a debut precoce un developpement cognitif, 
linguistique et social altere bien avant I’apparition des symptomes 
franchement psychotiques. On trouve souvent, en effet, chez les 
patients ayant une schizophrenie a debut precoce, des antece- 
dents premorbides tels que des anomalies neurodeveloppemen- 
tales minimes, des deficits attentionnels ou emotionnels, des 
troubles du langage ou des deficits cognitifs discrets mais egale- 
ment des troubles envahissants du developpement (v. infra). 

Le developpement psychomoteur de ces patients semble 
marque par des troubles de la lateralisation et de la coordination 
motrice, des troubles psychomoteurs, des resultats inferieurs 
a la normale pour les tests d’efficience, des troubles du langage 
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Schizophrenie/autisme : la lente distinction 


Les premieres descriptions des 
schizophrenies ne datent que du debut du 
XIX e siecle. En 1810, John Haslam decrit 
dans son livre Illustrations of Madness la vie 
de James Tilly Matthews. Ce marchand de 
the avait une symptomatologie delirante 
autour d’un complot de prise de controle des 
esprits par un gang utilisant un metier a 
tisser pulsant de Fair (air loom). Ce cas est 
considere comme la premiere description de 
schizophrenie. De fagon remarquable, un an 
avant en 1809, Philippe Pinel, dans son 
Traite medico-philosophique sur I’ alienation 
mentale ou La Manie, rapporte des cas 
d’hallucinations et de delires, dont un chez 
un enfant de 13 ans. Des descriptions plus 
tardives, comme celles de Benedict A. Morel 
en 1857, feront etat souvent de jeunes, 
intelligents, evoluant brutalement vers la 
stupidite, puis la demence. Entre 1887 et 
1898, Emil Kraepelin va distinguer la folie 
maniaco-depressive, connue depuis 
I’Antiquite, et la dementia praecox. II adoptera 
dans la 8 e edition de son Traite (1913) le 
terme « schizophrenie » apporte par Eugen 
Bleuler (1911). 

Avant les annees 1960, les pathologies 
psychiatriques severes du developpement de 
I’enfant etaient appelees schizophrenies 


infantiles, en reference a la pathologie 
adulte. Leo Kanner avait publie un article en 
1943 a propos de 11 cas d’enfants qualifies 
d’« autisme infantile ». Ces enfants avaient 
de graves troubles de la communication, un 
repli et une intolerance au changement. 
L’utilisation du terme « autisme », qui se 
refere directement a celui utilise par Bleuler 
en 1911 pour la schizophrenie, est pour le 
moins « confusionnante », et a laisse penser 
qu’il s’agissait d’une forme precoce du 
meme trouble. L’adoption d’une « nouvelle » 
description de la pathologie va permettre de 
distinguer les autistes des schizophrenes 
chez I’enfant et conduire a I’abandon du 
terme « schizophrenie infantile » (jusqu’au 
debut des annees 1970, les psychoses 
precoces et les autismes etaient, 
particulierement en Amerique du Nord, 
appelees schizophrenie infantile), comme 
d’ailleurs de celui de psychose infantile. 
Michael Rutter et de Israel Kolvin 1 3 
montrerent que les enfants, dont la 
symptomatologie psychotique etait precoce, 
etaient differents de ceux pour lesquels elle 
etait tardive, que ce soit dans les domaines 
de leurs antecedents neurologiques, des 
symptomes presentes, des antecedents 
familiaux et de revolution a long terme. Le 


concept de trouble envahissant du 
developpement (TED) apparart en 1980 dans 
le DSM-III sous la forme de troubles de la 
communication, du langage et de 
stereotypie, qui va former le cceur du 
diagnostic d’autisme. Des 1987, dans la 
version revisee du DSM, le DSM-lll-R, 
apparait la categorie des troubles 
envahissants du developpement non 
specifies (TED-NS) pour rendre compte de 
difficulty diagnostiques importantes. Ces 
difficulty persistent encore de nos jours ou 
le diagnostic de trouble envahissant du 
developpement non specifie est largement 
utilise. Le terme « trouble envahissant du 
developpement » a laisse place, en 2013, a 
celui de « trouble du spectre autistique » 
dans le DSM-5. 
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ainsi que dans les interactions sociales. 

Enfin, les schizophrenies a debut precoce sont associees a 
une severite de la maladie plus importante ainsi qu’a une plus 
forte dimension hereditaire et une atteinte preferentielle des 
gargons, comme cela a ete observe dans d’autres troubles a 
debut precoce. 

Au total, cette forme « classique » et consensuelle de schizo- 
phrenie, chez le sujet de moins de 18 ans, est revelee par une 
symptomatologie negative plus marquee, et la presence de 
symptomes premorbides plus frequents et plus varies que dans 
les formes adultes; cela est d’autant plus vrai que le debut des 
troubles est precoce. 

Forme evolutive d’un trouble du spectre autistique 

Cette forme n’est pas consensuelle dans la litterature scien- 
tifique, meme si, paradoxalement, elle est cliniquement bien 


connue. La question de revolution d’un trouble autistique vers 
une schizophrenie occupe une place importante dans les publi- 
cations. Elle est importante a connartre en raison des troubles de 
la communication, et de I’association frequente avec un retard 
mental dans I’autisme, le diagnostic d’hallucinations, de delires 
ou de repli schizophrenique etant assez difficile a faire. 

Meme si les grandes etudes epidemiologiques des annees 
1 970 semblaient avoir definitivement exclu tout lien entre schizo- 
phrenie et autisme ( v . ; encadre), il apparart que les choses soient 
moins claires et que certaines formes d’autisme, singulierement 
les troubles du spectre autistique non specifies et le syndrome 
d ’Asperger, ou autisme dit de haut niveau, peuvent evoluer vers 
des schizophrenies. II est aujourd’hui raisonnable de penser que 
I’autisme puisse eventuellement etre un facteur de risque de 
schizophrenie. Avec plusieurs auteurs, nous soutenons claire- 
ment cette position. 8 
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| Principales pathologies organiques pouvant etre associees a une symptomatologie schizophrenique 


Syndrome de deficit nutritionnel 

Pellagre (deficit en vitamine B3) Maladie de Biermer (deficit en vitamine B1 2) Autre deficit vitaminique : A, D ? 

Troubles endocriniens 

Maladie d’Addison Maladie de Cushing Hyper- et hypothyroYdie et hyperparathyroid ie 

Anomalies chromosomiques: maladies neuro-metaboliques 

Homocysteinurie par deficit en MTHFR (1 p36.3) Trouble du cycle de I’uree Niemann-Pick type C (1 8q1 1 -ql 2) 

Wilson (13q143-q21.1) Porphyrie (6p21.3, 1p34) ALD, a-mannosidose... 

Anomalies chromosomiques: autres syndromes 

Syndrome velo-cardio-facial (22q11) Syndrome de Prader-Willi (1 5q1 1 -ql 3) XXY Klinefelter et duplication 1 6p1 1 .2 

Maladies infectieuses 

Kystes/abces cerebraux Encephalite (herpesvirus ++) Neurosyphilis 

Maladie auto-immunes 

Choree Lupus Scleroses multiples 

Autres maladies du systeme nerveux central 
Epilepsie, hydrocephalie a debut tardif, maladie de Huntington, traumatismes craniens 

Abus de substances 

Cannabis, amphetamine et derives, alcool, cocaine 

Medicaments 

Cephalosporines, atropine, dopaminergiques, chloroquine, benzodiazepine et apparentes, agents antiviraux, type acyclovir ou interferon... 


Au plan clinique, cette forme (devolution schizophrenique de 
trouble envahissant du developpement garde les caracteris- 
tiques des schizophrenies, meme si elle est marquee par la 
symptomatologie negative et de repli, et que les hallucinations 
et le delire, souvent presents, sont parfois difficiles a mettre en 
evidence. 

Forme organique ou a forte suspicion d’organicite 

Compte tenu de I’incidence des schizophrenies, il n’est pas 
inhabituel que des patients ayant une pathologie du spectre de la 
schizophrenie aient egalement une pathologie organique, meme 
rare. Certaines associations sont cependant plus frequentes 
qu’attendues, et peuvent done etre considerees comme des 
formes associees ou des formes a etiopathogenie organique 
(v. tableau ). 9 Leur causalite est affirmee quand le traitement de 
la pathologie organique fait disparaTtre les symptomes schizo- 


phreniques. Cependant, compte tenu des durees devolution ou 
de I’efficacite partielle des traitements somatiques, on n’observe 
pas toujours une vraie diminution des troubles psychiatriques. 
De plus, dans le cas de pathologies genetiques, il existe une 
vraie intrication sur le plan du neurodeveloppement, du develop- 
pement psycho-affectif et des remaniements cerebraux impli- 
quant la plasticite. Du fait de ces interactions complexes, on 
parle plus volontiers de pathologies associees. 

Ces schizophrenies ont un certain nombre d’atypicites qui 
permettent d’evoquer une pathologie organique devant un 
tableau schizophrenique. Nous avons propose une attitude 
raisonnable fondee sur notre experience . 10 II est necessaire 
d’evaluer quel type d’atypicite de la symptomatologie psychia- 
trique est a meme d’attirer I’attention du psychiatre, et d’amener 
a des explorations complementaires. 

Deux cas de figure peuvent schematiquement se presenter, les 
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situations aigues et chroniques. II est important de distinguer 
egalement les causes qui peuvent conduire a la prise d’un 
traitement (traitement rmedicarmenteux, abus de substance, 
pathologie endocrinienne ou infectieuse ou encore maladie 
neurometabolique). L’atypicite des signes psychiatriques doit 
etre evoquee devant I’existence (signes de premier rang) d’hallu- 
cinations visuelles predominates, r existence d’une dimension 
confusionnelle, les episodes catatoniques (fortement associes 
a des pathologies organiques, en particulier chez I’enfant et 
I’adolescent 11 ) ou encore la fluctuation de la symptomatologie 
ou la resistance a un traitement classique par antipsychotiques. 
Des signes de second rang (car n’etant pas directement aty- 
piques mais evocateurs dans le contexte des signes de premier 
rang) doivent alors etre recherches : debut aigu ou a un age pre- 
coce, antecedents familiaux de psychoses, regression cognitive 
et retard mental associe. 

Principe de prise en charge 

La prise en charge des schizophrenies chez I’enfant et I’ado- 
lescent fait appel, selon les cas, aux dispositifs institutionnels de 
soins, qu’ils soient dans le registre sanitaire (hospitalisation 
temps plein et de jour, clinique soins-etudes), medico-social 
(centre d’accueil de jour, structure de I’aide sociale a I’enfance), 
ou scolaire (section d’enseignement general adapte, unite peda- 
gogique d’integration ou institut educatif et pedagogique). La 
continuity de la prise en charge, le travail de psychotherapie 
avec le sujet comme avec la famille sont essentiels et sont des 
facteurs pronostiques reconnus. II s’agit d’une pathologie chro- 
nique, et tous les aspects de la prise en charge doivent en tenir 
compte. 

Les traitements rmedicarmenteux sont essentiellement de la 
famille des antipsychotiques. L’attitude actuelle est d’utiliser des 
antipsychotiques de deuxieme generation, dits atypiques (armi- 
sulpride, aripiprazole, risperidone, olanzapine), qui sont censes 
etre mieux toleres, en particulier a long terme. Ils ont majoritai- 
rement I’autorisation de mise sur le marche (AMM) dans cette 
indication a partir de 13 ans. Cependant, les donnees de la 
litterature scientifique, 12 peu nombreuses, que Ton trouve chez 
I’enfant et I’adolescent semblent indiquer que, pour cette 
tranche d’age, la frequence des effets indesirables est plus 
importante comparee a I’adulte (en particulier sur les prises 
de poids, la sedation et les dyskinesies). Devant I’echec d’une 
therapeutique a bonne dose et durant suffisamment longtemps 
(de 8 a 12 semaines), on peut etre amene a changer de traite- 
ment antipsychotique (en changeant de classe therapeutique). 
En I’absence d’efficacite de deux antipsychotiques a des doses 
communes et durant 8 a 12 semaines, la maladie est dite resis- 
tante, ce qui est une indication de traitement par la clozapine (en 
surveillant le risque d’agranulocytose). II est important de tenir 
compte de la tolerance de ces medicaments, en particulier en 
ce qui concerne le syndrome metabolique, les prises de poids 


POUR LA PRATIQUE 

►► Un schizophrene sur 5 (Recompense avant rage de 18 ans. 

►► L’egodystonie est habituelle, c’est-a-dire une conscience 
par le sujet de I’anormalite de ses troubles, a la difference 
des formes adultes. 

►► Le diagnostic differentiel le plus courant est la depression 
devant le tableau de ralentissement, mais le sujet n’est pas 
triste ou cette tristesse ne precede pas I’apparition d’elements 
schizophreniques. 

►► Les antipsychotiques de deuxieme generation les plus 
presents ont desormais I’AMM dans cette indication a partir 
de 13 ans et constituent le traitement principal. 


pouvant etre tres importantes. On peut etablir un rapport bene- 
fices-risques personnalise en tenant compte des caracteris- 
tiques de I’individu. Parmi les effets indesirables, hors syndrome 
metabolique, on surveille I’apparition d’eventuelles dystonies 
ou dyskinesies, I’augmentation de I’appetit (qui peut etre tres 
importante), la baisse de libido chez les adolescents, ou encore 
la sedation souvent transitoire en debut de traitement. 

Conclusion 

Les schizophrenies a debut precoce sont une forme specifique 
de schizophrenie. Elies doivent conduire a un bilan devaluation 
complet qui a un interet tant pronostique que diagnostique. II 
est important d’evoquer, devant la moindre atypicite, ce qui est 
courant, une pathologie organique, et de la rechercher. De plus, 
revaluation cognitive sur le plan psychologique mais aussi des 
processus elemental res (attention en particulier), et des fonctions 
instrumentales (lecture, langage ou calcul) est essentielle pour 
ces enfants d’age scolaire qui ont une pathologie chronique. 
Devaluation et la prise en charge sur le plan scolaire sont une des 
cles du pronostic a long terme et de I’insertion, de meme que le 
travail psychotherapeutique avec le patient et sa famille. Une 
evaluation genetique et organique minimale est indispensable 
dans tous les cas. • 


Les auteurs declarent n’avoir aucun lien d’interets. 
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resume Troubles schizophreniques de I’adolescence 

Les schizophrenies adultes, dont souffre 1 % de la population, sont parmi les pathologies 
psychiatriques les plus severes et invalidantes. Les formes adolescentes et infantiles, appelees 
precoces (avant 18 ans), sont encore mal connues et trap souvent considerees comme des 
formes adultes debutant plus tot. Cela n’est que partiellement exact; il existe, en effet, des 
formes cliniques differentes a I’adolescence qu’il taut connaitre en raison de specifiers 
influenqant le bilan et la prise en charge. Elies represented 20 % du total des schizophrenies 
et sont marquees, comparees aux formes adultes, par une evolution plus severe, la presence 
d ’antecedents developpementaux plus importants, une heredite plus marquee, une 
symptomatologie plus difficile a diagnostiquer, et elles affectent plus les garqons que les filles. 
Les traitements medicamenteux de reference sont les antipsychotiques de deuxieme 
generation qui ont majoritairement I’AMM dans cette indication a partir de 13 ans, et dont il 
faut particulierement surveiller les effets indesirables. 

summary Schizophrenic disorders of adolescence 

This article provides a brief overview of Early Onset Schizophrenia (EOS). Schizophrenia is a 
severe, devastating and common psychiatric disorder (around 1 % of general population). EOS 
is defined as onset before 1 8 years with a Childhood Onset Schizophrenia (COS) sub-category 
beginning before 13. COS is rare representing 1 % of all schizophrenia, with a prevalence of 
1 in 10000 births. Prevalence increases remarkably during adolescence with 4 % of all 
schizophrenic disorders before 10 and 12-34 % before 18. DSM-IV criteria for EOS are the 
same as for adult onset schizophrenia. Interestingly, compared to cases with adult onset, EOS 
shows the following characteristics: 1) it is more frequent in males; 2) onset is more often 
insidious; 3) minor neurological signs, negative symptoms and catatonia are more frequent; 
3) a history of developmental problems (ranging from minor motor coordination disorder to 
autism spectrum disorders) occurs in up to 50 % of the cases; 4) the disease process has a 
greater impact on cognition and brain anatomic markers; 5) comorbid organic and genetic risk 
factors, including mental retardation, are more prevalent. Gold standard treatments are 
antipsychotic medications, which are approved by administration until 13 years old in France. 
It is of particular importance to search for side effects which may have different profile in 
pediatric populations. 
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